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 Streszczenie
W artykule podano aktualny stan wiedzy dotyczący etiologii, diagnostyki i postępowania u pacjentek z wrodzonymi 
wadami układu moczowo-płciowego, będącymi wynikiem nieprawidłowego rozwoju przewodów Müllera w trakcie 
rozwoju embriologicznego. 
Objawy kliniczne zazwyczaj pojawiają się w czasie pokwitania i w okresie reprodukcyjnym i mogą wpływać na 
potencjalną płodność kobiety. W diagnostyce pierwszoplanową rolę odgrywają techniki obrazowe takie jak 
histerosalpingografia, ultrasonografia i rezonans magnetyczny. Klasyfikacja tych nieprawidłowości rozwojowych 
umożliwia podjęcie odpowiednich działań terapeutycznych pozwalających na uzyskanie optymalnych wyników. 
Zawsze jednak podejście powinno być zależne od indywidualnej sytuacji klinicznej.
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 Abstract
The aim of this review was to discuss the putative etiology of Müllerian duct anomalies and to present the current 
diagnostic strategy and therapy. 
Congenital defects of the female reproductive tract result from failure in the proper embryological development 
and fusion of the Müllerian ducts. Their causative factors are not fully understood yet. Clinical symptoms, if any, 
appear usually during adolescence or early adulthood, and in some cases might affect the reproductive outcome. 
Imaging techniques such as hysterosalpingography, ultrasonography and magnetic resonance are mainstay for 
the diagnosis. The classification system of these anomalies facilitates the decision about therapy and prognosis, 
however individual approach in every case is strongly recommended.   
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Nieprawidłowości	müllerowskie	spowodowane	są	niewłaś-
ciwym	tworzeniem,	brakiem	zupełnej	fuzji	lub	też	zatrzymanym	
rozwojem	 przewodów	 śródnerczowych,	 z	 których	 to	 struktur,	
w	 czasie	 embriogenezy,	 powstają	 żeńskie	wewnętrzne	 narządy	
płciowe.	 Zdecydowana	 większość	 nieprawidłowości	 rozwojo-
wych	przewodów	Műllera	to	zaburzenia	sporadyczne	bez	tenden-
cji	do	dziedziczenia	rodzinnego,	jakkolwiek	w	badaniach	brano	
pod	 uwagę	 cały	 szereg	 potencjalnych	 czynników	 sprawczych:	
niedostateczna	produkcja	hormonu	antymillerowskiego	w	obrę-
bie	płodowych	gonad,	brak	ekspresji	receptorów	estrogenowych	
w	obrębie	przewodów	Müllera,	czy	też	zaburzony	proces	apopto-
zy	spowodowany	mutacją	genu	Bcl2	[1].	
Rozwój embriologiczny
W	 rozwoju	 embriologicznym	 przewody	 Müllera	 powsta-
ją	bocznie	do	przewodów	Wolffa.	W	przypadku	braku	 supresji	
ich	rozwoju	spowodowanej	aktywnością	genu	SRY	sprzężonego	
z	płcią	męską,	przewody	Műllera	 rozwijają	się	 i	kanalizują,	co	
powoduje	powstanie	bocznych	części	jajowodów.	Z	kolei	ich	ze-
spolenie	w	części	środkowej	daje	w	rezultacie	pojedynczą	jamę	
macicy	oraz	 szyjkę	 [2,	 3,	 4].	Nie	 do	końca	natomiast	 poznane	
jest	embriologiczne	pochodzenie	pochwy.	Najprawdopodobniej	
narząd	 ten	 powstaje	 również	 z	 przewodów	Müllera	w	miejscu	
ich	 połączenia	 z	 zatoką	moczowo-płciową.	Występowanie	 zło-
żonych	zaburzeń	rozwojowych	wykazuje	jednak,	że	pochwa	nie	
jest	najprawdopodobniej	wynikiem	połączenie	 jedynie	przewo-
dów	Müllera.	Badania	eksperymentalne	na	zwierzętach	wskazu-
ją,	 że	 niekompletna	 regresja	 przewodów	Wolffa	może	 również	
odpowiadać	za	częściowe	formowanie	tkanek	pochwy.	
Pierwszą	 kliniczną	 klasyfikację	 zaburzeń	 rozwojowych	
przewodów	Müllera,	sporządzoną	w	oparciu	o	stwierdzane	wady,	
opublikowano	w	roku	1979	[5].	
Klasyfikacja	ta	została	w	latach		późniejszych	zmodyfikowa-
na	przez	Amerykańskie	Towarzystwo	Płodności,	które	podzieliło	
nieprawidłowości	na	7	podtypów	klinicznych	[6]:		
Typ	I	–	Dysgenezje	i	hipoplazje	przewodów	Müllera:
Pochwa.A.	
Szyjka	macicy.B.	
Trzon	macicy.C.	
Jajowody.D.	
Zaburzenia	mieszane.E.	
Typ	II	–	Nieprawidłowości	jednostronne:
Róg	szczątkowy	połączony	z	macicą.A.	
Róg	szczątkowy	niepołączony	z	macicą.B.	
Róg	szczątkowy	bez	funkcjonalnego	 C.	
    endometrium.
Macica	jednorożna.D.	
Typ	III	–	Macica	podwójna.
Typ	IV	–	Macica	dwurożna:
Całkowita	przegroda	sięgająca	do	ujścia	 A.	
	 	 wewnętrznego.
Przegroda	częściowa.B.	
Typ	V	–	Macica	pojedyncza	przedzielona	przegrodą:
A.		 Całkowita	przegroda	sięgająca	do	ujścia	
	 wewnętrznego.
Przegroda	częściowa.B.	
Typ	VI	–	Macica	łukowata.
Typ	VII	–	Nieprawidłowości	rozwojowe	związane	
	 									ze	stosowaniem	diethylostilbestrolu.
Z	 klinicznego	 punktu	 widzenia	 należy	 jednak	 podkreślić,	
że	 przedstawiona	 powyżej	 klasyfikacja	 stanowi	 jedynie	 ramę	
umożliwiającą	 właściwe	 porozumienie	 pomiędzy	 klinicystami,	
a	ponadto,	co	jest	szczególnie	istotne,	umożliwia	porównanie	po-
szczególnych	 sposobów	 postępowania	w	 określonych	 zaburze-
niach	rozwojowych	[7,	8].	
Należy	również	pamiętać,	że	nie	wszystkie,	a	zwłaszcza	zło-
żone	nieprawidłowości	można	jednoznacznie	zakwalifikować	do	
poszczególnych	grup	wyodrębnianych	przez	wspomnianą	wyżej	
klasyfikację.
Epidemiologia
Częstość	 występowania	 wad	 wrodzonych	 wewnętrznych	
narządów	płciowych	u	kobiet	 jest	 trudna	do	oceny,	 jakkolwiek	
szacuje	się	ją	na	ok.	7%-10%	populacji	[9].	Spowodowane	jest	
to	faktem,	że	część	zaburzeń	rozwojowych	nie	daje	żadnych	ob-
jawów	klinicznych	i	nie	powoduje	jakichkolwiek	konsekwencji	
zdrowotnych.	Tak	więc	częstość	ta	zależy	od	specyfiki	analizowa-
nej	grupy	kobiet,	a		stwierdzany	zakres	to	wartości	od	0,16%	do	
10%	[10,	11,	12,	13].	I	tak	dla	przykładu,	u	kobiet	poddawanych	
badaniom	ultrasonograficznym	z	różnych	wskazań	medycznych	
częstość	 występowania	 szacowano	 na	 ok.	 0,4%	 [10],	 podczas	
gdy	w	grupie	pacjentek	z	nawykowymi	utratami	ciąż	wartość	ta	
wynosiła	ponad	10%	[13,	14].	
W	wielu	badaniach	podkreślano,	że	niepowodzenia	położni-
cze	u	pacjentek	z	różnymi	formami	zaburzeń	rozwojowych	prze-
wodów	Műllera	stwierdza	się	aż	w	25%,	podczas	gdy	w	zdro-
wej	populacji	odsetek	ten	jest	ponad	2	razy	niższy	i	wynosi	ok.	
10%	[15,	16].	Z	danych	tych	wynika,	że	największy	odsetek	tych	
nieprawidłowości	 występuje	 u	 kobiet,	 u	 których	w	wywiadzie	
stwierdzono	się	powtarzające	się	utraty	ciąż.	Dodatkowo	u	pa-
cjentek	 tych	 charakterystyczne	 jest	 występowanie	wrodzonych	
nieprawidłowości	dotyczących	układu	moczowego,	co	oczywi-
ście	 spowodowane	 jest	wspólnym	embriologicznym	pochodze-
niem	obu	układów	[2].	
Diagnostyka
W	okresie	dzieciństwa	i	wczesnej	młodości,	przy	podejrze-
niu	istnienia	wady	rozwojowej,	pierwszym	krokiem	diagnostycz-
nym	 jest	 badanie	 kliniczne	 w	 celu	 ewentualnego	 stwierdzenia	
nieprawidłowości	dotyczących	pochwy	i	szyjki	macicy.	
Diagnostycznym	standardem	u	dzieci	jest	waginoskopia,	jak-
kolwiek	nie	zawsze	jest	ona	rutynowo	wykonywana.	Najczęściej	
stosowaną	procedurą	diagnostyczną	 jest	 rezonans	magnetyczny	
(MRI),	pozwalający	na	uwidocznienie	potencjalnych	nieprawid-
łowości	 dotyczących	 pochwy	 oraz	 macicy,	 z	 jednoczasowym	
obrazowaniem	układu	moczowego	[17].	
Laparoskopia,	 uważana	 za	 złoty	 standard	 diagnostyczny	
dotyczący	kształtu	i	wielkości	macicy,	w	chwili	obecnej	została	
niemal	zupełnie	zastąpiona	przez	rezonans	magnetyczny.	
Diagnostyka	 zespołu	wrodzonego	 braku	 pochwy	 i	macicy	
(zespół	Mayer-Rokitansky-Küstner-Hauser	–	MRKH)	wykonana	
przy	pomocy	MRI	dała	100%	zgodność	z	danymi	uzyskanymi	
z	laparoskopii	[18].	Wykazano	również	dużą	zgodność	rozpoznań	
nieprawidłowości	 rozwojowych	 układu	 moczowo-płciowego	
przy	 pomocy	 trójwymiarowej	 ultrasonografii	 i	 rezonansu	
magnetycznego.	 Stwierdzane	 różnice	 najczęściej	 dotyczyły	
macicy	 dwurożnej	w	obrazie	 ultrasonograficznym	oraz	macicy	
z	przegrodą	w	badaniu	rezonansem	magnetycznym.	
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Tabela I. Nieprawidłowości rozwojowe wraz z korespondującymi badaniami obrazowymi. 
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Dlatego	 też	 aktualnie	 zaleca	 się	 wykonywanie	 badań	 ul-
trasonograficznych	 w	 lutealnej	 fazie	 cyklu,	 kiedy	 pogrubiałe	
endometrium wyraźnie	modeluje	jamę	macicy,	co	minimalizuje	
prawdopodobieństwo	pomyłki.	Jest	 to	również	powód,	dla	któ-
rego	badania	ultrasonograficzne	u	dziewcząt	w	okresie	przedpo-
kwitaniowym	mogą	nie	być	zbyt	dokładne.	Schematy	nieprawid-
łowości	rozwojowych	wraz	z	korespondującymi	obrazami	MRI	
przedstawiono	w	tabeli	I.
Postępowanie kliniczne w zależności 
od rodzaju stwierdzanych wadach 
rozwojowych
1. Wrodzona agenezja pochwy i macicy  
– zespół Mayer-Rokitansky-Küstner-Hauser (MRKH).
Wrodzona	 agenezja	 pochwy	 i	 macicy	 nazywana	 również	
zespołem	MRKH	 dotyczy	 0,2%	 populacji	 żeńskiej.	Klasyczny	
pogląd,	że	zespół	ten	spowodowany	jest	negatywnym	wpływem	
na	płód	teratogenów,	leków,	czy	chorób	dotykających	matki	we	
wczesnym	okresie	embriogenezy	 jest	w	chwili	obecnej	weryfi-
kowany	pod	kątem	nieprawidłowości	genetycznych.	Zauważono	
bowiem	występowanie	tego	typu	zaburzeń	rozwojowych	u	sióstr	
matek	pacjentek	z	zespołem	MRKH.	Zespół	wydaje	się	być	dzie-
dziczony	 jako	 cecha	 autosomalna,	 dominująca,	 z	 niecałkowitą	
penetracją	i	różną	ekspresją	genów.	Postawiono	hipotezę,	że	geny	
o	szerokim	zakresie	aktywności	w	procesie	embriogenezy	(WT1,	
PAX2,	HOXA7,	HOXA13	i	PBX1)	mogą		mieć	udział	w	powsta-
waniu	zespołu,	chociaż	ich	rola	nie	została	do	końca	udowodnio-
na.	Innym	branym	pod	uwagę	genem	jest	WNT4	należący	do	ro-
dziny	genów	regulujących	wzrost	i	różnicowanie	komórek	i	tka-
nek	w	czasie	rozwoju.	Brak	aktywności	tego	genu	u	homozygot	
prowadzi	do	uszkodzenia	przewodów	Müllera	i	wielu	letalnych	
wad	u	zwierząt	[19].	Tak	więc	etiologia	pozostaje	nadal	dość	nie-
jasna	aczkolwiek	spektrum	występujących	zaburzeń	sugeruje	po-
wstawanie	defektów	organów	blisko	związanych	(powstających	
z	 mezodermy)	 w	 czasie	 embriogenezy.	 Najczęściej	 mamy	 do	
czynienia	z	obecnością	normalnych	prawidłowo	funkcjonujących	
jajników,	co	powoduje	normalny	rozwój	fenotypowy	dziewcząt.	
Dotknięte	 tą	 nieprawidłowością	 dziewczęta	 mają	 prawidłowo	
rozwiniętą	 błonę	 dziewiczą	 oraz	 1-2	 centymetrowy	 ślepo	 za-
kończony	zachyłek	pochwy.	Diagnoza	zazwyczaj	 stawiana	 jest	
w	okresie	późno	pokwitaniowym,	a	przyczyną	zgłaszania	się	do	
lekarza	pierwszego	kontaktu	lub	lekarza	ginekologa	jest	pierwot-
ny	brak	miesiączki,	przy	prawidłowym	rozwoju	drugorzędowych	
cech	 płciowych.	 Leczenie,	 poza	 wsparciem	 psychologicznym,	
ma	na	celu	wytworzenie	 funkcjonalnej	pochwy	umożliwiającej	
odbywanie	normalnych	stosunków	płciowych.	Należy	wyjaśnić	
pacjentce	i	rodzinie	istotę	schorzenia	oraz	cel	podjętych	działań	
terapeutycznych.	Wytworzenie	 funkcjonalnej	 pochwy	 powinno	
proponować	się	dziewczętom	odpowiednio	przygotowanym	psy-
chicznie	i	fizycznie	do	ewentualnego	podjęcia	aktywności	płcio-
wej,	po	zakończeniu	fazy	wstępnej	leczenia.	Początkowo	zaleca	
się	pasywne	metody	wytwarzania	kanału	pochwy	poprzez	uży-
wanie	odpowiednich	dilatatorów	[20].	U	dziewcząt,	które	nie	są	
w	stanie	wykonać	poprawnie	i	efektywnie	sukcesywnego	posze-
rzania	i	pogłębiania	kanału	pochwy,	zalecanym	sposobem	postę-
powania	jest	laparoskopowa	rekonstrukcja	kanału	pochwy	meto-
dą	Vecchiettiego	[21,	22],	od wielu	lat	z	powodzeniem	stosowana	
w	II	Katedrze	i	Klinice	Ginekologii	UM	w	Lublinie	[23].  
Należy	podkreślić,	że	pacjentki,	u	których	wytworzono	neo-
pochwę	osiągają	taki	sam	stopień	satysfakcji	seksualnej	jak	pra-
widłowo	rozwinięte	kobiety	[24,	25].	
Inne	metody	chirurgiczne	polegają	na	stosowaniu	mobilizacji	
i	przeszczepów	płatów	(fałdów):	skóry	z	pośladków	–	McIndoe,	
Klingele	[26,	27],	otrzewnej	z	zagłębienia	Douglasa	–	Davydov,	
Davydov	 i	 Zhvitiascvili	 [28,	 29],	 błon	 płodowych	 –	 Nisolle	
i	Donnez	 [30],	 sztucznej	 skóry	 –	Noguchi	 [31],	 przeszczepów	
tkanek	jelita	–	krętego,	kątnicy,	czy	okrężnicy	esowatej	–	Bürger,	
Novak	[32,	33].
2. Częściowa atrezja pochwy.
Około	15%	pacjentek	z	agenezją	pochwy	w	rzeczywistości	
ma	tzw.	segmentalną	(częściową)	atrezję	[34].	Schorzenie	ujaw-
nia	się	zazwyczaj	u	nastolatek	z	prawidłowo	rozwiniętymi	dru-
gorzędowymi	cechami	płciowymi.	U	dziewcząt	tych	występują	
cykliczne	progresywnie	nasilające	się	bóle	brzucha.	
W	badaniach	obrazowych	(przezkroczowe	USG,	MRI)	moż-
na	uwidocznić	krwiak	pochwy	o	różnej	objętości,	w	zależności	
od	czasu	występowania	objawów.	Według	aktualnie	przyjętej	ar-
bitralnej	definicji,	o	atrezji	segmentalnej	mówimy	wówczas,	gdy	
dolna	i	górna	część	pochwy	oddzielona	jest	od	siebie	przegrodą	
o	grubości	1cm	lub	większej.	Leczenie	polega	na	operacyjnym	
odtworzeniu	 ciągłości	 pochwy	 poprzez	 wycięcie	 brakującego	
segmentu	i	połączeniu	dolnej	i	górnej	części	pochwy	[35,	36].	
3. Poprzeczna przegroda pochwy.
Pacjentki	z	tym	schorzeniem	mają	dokładnie	takie	same	ob-
jawy	jak	nastolatki	z	atrezją	segmentalną.	Leczenie	jest	również	
podobne	i	z	reguły	łatwiejsze	technicznie	[35].	Niektórzy	autorzy	
zalecają	używanie	po	zabiegu	dilatatorów	pochwowych	w	celu	
zapobieżenia	 wystąpieniu	 pooperacyjnej	 stenozy	 w	 miejscu	 
zespolenia	[37].	
4. Wady kombinowane.
Podłużna	 przegroda	 pochwy	 w	 ponad	 90%	 przypadków	
skojarzona	 jest	 z	występowaniem	 nieprawidłowości	w	 obrębie	
macicy	(macica	z	przegrodą	lub	macica	dwurożna)	[38].	Obecność	
dwóch	szyjek	jednoznacznie	wskazuje	na	występowanie	macicy	
podwójnej	bądź	też	kompletnej	przegrody	macicy.	
5. Kompletna przegroda macicy.
Pacjentki	 z	 tym	 schorzeniem	 zazwyczaj	 są	 diagnozowane	
z	 powodu	 wczesnych	 utrat	 ciąży,	 przedwczesnych	 porodów,	
dyspareunii	 i/lub	 bolesnych	 krwawień	 miesięcznych.	 Złotym	
standardem	 diagnostycznym	 jest	 rezonans	 magnetyczny,	 który	
powinien	 również	 obejmować	 ocenę	 układu	 moczowego,	
ponieważ	do	20%	pacjentek	ma	anomalie	w	zakresie	tego	układu.	
Leczenie	 chirurgiczne	 polega	 na	 skojarzonym	 zastosowaniu	
laparoskopii	i	histeroskopii.	Przegroda	macicy	usuwana	jest	przy	
użyciu	diatermii.	
Należy	zwrócić	uwagę	aby	nie	naruszyć	przyśrodkowej	czę-
ści	szyjek	macicy.	W	wyjątkowych	przypadkach,	gdy	histerosko-
powa	resekcja	jest	z	technicznego	punktu	widzenia	niemożliwa,	
pacjentce	 można	 zaproponować	 metroplastykę	 brzuszną	 [38].	
Histeroskopowa	resekcja	przegrody	macicy	jest	niezwykle	efek-
tywna	w	redukowaniu	wczesnej	utraty	ciąży.	Obserwowana	efek-
tywność	tego	zabiegu	w	przypadku	występowania	nawrotowych	
poronień	szacowana	jest	na	ok.	80%	[39].	
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Należy	 jednak	 podkreślić,	 że	 histeroskopowa	 resekcja	
przegrody	 nie	 poprawia	 odsetka	 zajść	 w	 ciążę	 u	 pacjentek	
z	 pierwotną	 niepłodnością	 [40].	 Dlatego	 też	 rola	 ewentualnej	
histeroskopowej	metroplastyki	u	pacjentek	asymptomatycznych	
jest	 kontrowersyjna	 i	 w	 każdym	 przypadku	 decyzja	 o	 takim	
zabiegu	wymaga	indywidualnego	podejścia	[38,	41].
6. Różnicowanie macicy dwurożnej od macicy z przegrodą 
i kwalifikacja do leczenia operacyjnego.
Prawidłowa	diagnostyka	 	macicy	dwurożnej	 (typ	 IV	AFS)	
jest	możliwa	poprzez	ocenę	zewnętrznego	konturu	macicy	[42].	
(Rycina	1).
Przegrody	maciczne	(typ	V	AFS)	zazwyczaj	leczymy	za	po-
mocą	resekcji	histeroskopowej	przegrody,	podczas	gdy	w	przy-
padku	 macicy	 dwurożnej	 lub	 podwójnej	 właściwe	 zespolenie	
dwóch	jam	macicy	umożliwia	klasyczna	metroplastyka	[44].
Należy	 podkreślić,	 że	 specyficzność	 diagnostyczna	
histerosalpingografii	 (wykorzystanie	 wartości	 kąta	 pomiędzy	
rogami	macicy	wynosi	jedynie	55%	[45].	Wartość	kąta	mniejsza	
niż	75%	sugeruje	macicę	z	przegrodą,	podczas	gdy	kąt	większy	
niż	105°	jest	charakterystyczny	dla	macicy	dwurożnej	[45,	46].	 
(Rycina	2).
 
Rycina 1.  Kryteria różnicujące macicę dwurożną od macicy z przegrodą. 
 Macicę dwurożną rozpoznaje się kiedy:  
 A – dno macicy (3) znajduje się poniżej linii łączącej maciczne ujścia jajowodów (1, 2) lub B – dno macicy (3) znajduje się 5mm (patrz strzałka) powyżej tej linii.  
 Macica z przegrodą C – jest wtedy, kiedy dno macicy znajduje się więcej niż 5mm (patrz strzałka) powyżej linii łączącej maciczne ujścia jajowodów.  
 Jest rzeczą oczywistą, że histeroskopowa resekcja przegrody jest możliwa tylko w przypadku C, podczas gdy w przypadkach A i B wykonujemy klasyczną  
 metroplastykę brzuszną (jeżeli są wskazania, modyfikacja wg. Troiano i wsp.) [43]. 
 
Rycina 2.  Obrazy histerosalpingograficzne macicy z przegrodą i macicy dwurożnej. 
  A –  Kąt zawarty pomiędzy rogami macicy mniejszy niż 75° sugeruje macicę z przegrodą – w tym przypadku kąt wynosi 85°  
        – dlatego ostateczna diagnoza możliwa po badaniu MRI. 
 B – Kąt pomiędzy rogami macicy większy niż 105° sugeruje macicę dwurożną.
A B
Nr 2/2011142
P R A C E  P O G L Ñ D O W E     
  g in eko l og ia
Rechberger T, et al.
Ginekol Pol. 2011, 82, 137-145
Należy	 podkreślić,	 że	 skojarzone	 zastosowanie	 ultrasono-
grafii	 i	 histerosalpingografii	 pozwala	 na	 postawienie	 prawidło-
wej	diagnozy	u	90%	pacjentek	[47].	Jedynym	badaniem	dającym	
100%	specyficzność	jest	MRI	i	powinno	być	ono	zawsze	zastoso-
wane	w	przypadkach	wątpliwych,	szczególnie	jeżeli	planowane	
jest	postępowanie	chirurgiczne	[48,	49].	(Rycina	3).	
7. Macica podwójna z niedrożną jedną pochwą
U	ok.	6%	pacjentek	z	przegrodą	pochwy	i	podwójną	macicą	
występuje	niedrożność	jednej	pochwy	[50].	Pacjentki	te	zazwy-
czaj	mają	prawidłowy	rozwój	drugorzędowych	cech	płciowych,	
prawidłowo	miesiączkują,	natomiast	w	miarę	upływu	czasu	nara-
stają	u	nich	dolegliwości	związane	z	występowaniem	krwawień	
miesięcznych,	co	spowodowane	jest	niemożnością	odpływu	krwi	
z	niedrożnej	pochwy.	Nieprawidłowość	 ta	 jest	często	skojarzo-
na	z	występowaniem	agenezji	lub	dysplazji	nerki.	W	większości	
przypadków	regularne	krwawienia	miesięczne	powodują	niepra-
widłową	diagnozę	i	zwiększają	ryzyko	niewłaściwego	postępo-
wania	 operacyjnego,	 polegającego	 na	 otwarciu	 jamy	 brzusznej	
w	poszukiwaniu	 torbieli,	która	w	rzeczywistości	 jest	niedrożną	
pochwą	wypełnioną	przez	krew	[51,	52,	53].	
Złotym	standardem	diagnostycznym	pozwalającym	na	unik-
nięcie	tego	typu	pomyłek,	jest	rezonans	magnetyczny.	Leczenie	
polega	na	usunięciu	chirurgicznym	przegrody	pochwy,	co	umoż-
liwia	odpływ	krwi	z	drugiej	macicy.	
8. Macica jednorożna
Macica	 jednorożna	powstaje	 na	 skutek	prawidłowego	 roz-
woju	tylko	jednego	przewodu	Müllera.	Nieprawidłowość	ta	wy-
stępuje	u	ok.	5%	pacjentek	z	anomaliami	rozwojowymi	układu	
rozrodczego	 [54,	 55].	Wada	 ta	występuje	w	4	 odmianach	 ana-
tomicznych,	 przy	 czym	 zdecydowana	większość	 pacjentek	ma	
dodatkowy	 róg	 szczątkowy	 niekomunikujący,	 bez	 czynnego	
hormonalnie	endometrium	[54].	Najczęstsze	powikłania	spowo-
dowane	 tą	wadą	dotyczą	rozrodczości.	Pacjentki	mają	z	 reguły	
obniżoną	płodność	i	zwiększone	ryzyko	wczesnej	i	późnej	utraty	
ciąży.	W	przypadku	występowania	rogu	szczątkowego	niekomu-
nikującego	z	czynnym	endometrium należy	wykonać	jego	lapa-
roskopową	resekcję.
9. Atrezja szyjkowa
Występowanie	prawidłowego	trzonu	macicy	i	nieprawidło-
wej	szyjki	jest	rzadką	wadą	rozwojową	[56].	Należy	też	podkre-
ślić,	że	ponad	połowa	pacjentek	z	tym	schorzeniem	ma	również	
dodatkowo	agenezję	pochwy	[57],	a	1/3	dodatkowe	nieprawid-
łowości	w	obrębie	trzonu	macicy.	Rzadkość	występowania	tego	
schorzenia	powoduje,	że	ponad	80%	pacjentek	przechodzi	lecze-
nie	 operacyjne	 nieadekwatne	 do	 zaistniałej	 sytuacji	 klinicznej	
[58].	U	pacjentek	z	kompletną	agenezją	szyki	rekomendowanym	
postępowaniem	jest	wykonanie	pierwotnej	histerektomii,	chociaż	
podjęcie	takiej	decyzji	jest	niezwykle	trudne	z	psychologicznego	
punktu	widzenia	 [56].	 Ewentualne	wykonanie	 anastomozy	 po-
między	 funkcjonalną	 jamą	macicy	a	pochwą	zależy	od	stopnia	
agenezji	szyjki	oraz	umiejętności	zespołu	leczącego.	Należy	jed-
nak	pamiętać,	że	brak	prawidłowego	nabłonka	szyjki	może	skut-
kować	zakażeniami	wstępującymi,	doprowadzającymi	w	konse-
kwencji	do	konieczności	wykonania	zabiegu	radykalnego.	
W	 największej	 ostatnio	 opublikowanej	 pracy,	 obejmującej	
30	pacjentek	z	agenezją	szyjki,	powodzenie	wykonania	ewentu-
alnej	anastomozy	było	związane	ze	średnicą	szyjki	2cm	lub	wię-
cej.	Konieczność	wykonywania	dodatkowej	vaginoplastyki	ob-
niżała	prawdopodobieństwo	powodzenia	do	43%	w	porównaniu	
do	68%	u	dziewcząt	nie	wymagających	dodatkowej	rekonstrukcji	
pochwy	[57].	Należy	też	pamiętać,	że	pacjentki,	u	których	wyko-
nano	pomyślne	wytworzenie	anastomozy	maciczno-pochwowej	
mają	obniżoną	zdolność	do	zachodzenia	w	ciążę	o	mniej	więcej	
60%	[58].
Jak	widać	w	wielu	przypadkach	wady	mają	charakter	zło-
żony	i	nie	mogą	być	jednoznacznie	zaszeregowane	do	do	jednej	
z	VII	grup	klasyfikacji	AFS,	nie	mówiąc	już	o	tym,	że	zarośnięcie	
błony	dziewiczej,	będące	dość	częstą	wadą	nie	mieści	się	w	tej	
klasyfikacji	ponieważ	błona	dziewicza	nie	powstaje,	w	rozwoju	
embriologicznym,	z	przewodów	Müllera.	
Dlatego	też	Acien	zaproponowała	nową	klasyfikację	niepra-
widłowości	 rozwojowych	uwzględniającą	pochodzenie	embrio-
logiczne	i	umożliwiającą	kwalifikowanie	wad	złożonych	[59].
Kliniczna i embriologiczna klasyfikacja wad 
rozwojowych narządu rodnego [wg	59]
1.		 Agenezja	 lub	 hipoplazja	 całego	 grzebienia	 moczowo-
płciowego:	
	 macica	jednorożna	z	agenezją	macicy,	jajowodu,	jajnika	lub	
nerki	po	stronie	kontralateralnej.
2.		 Anomalie	 przewodu	 śródnerczowego	 z	 brakiem	 przewodu	
Wolffa	 	 otwierającego	 się	 do	 zatoki	 moczowo	 –	 płciowej	
oraz	 brakiem	 zawiązków	 moczowodów	 (czego	 efektem	
jest	agenezja	nerek).	Zaburzony	zostaje	stymulujący	wpływ	
przewodu	Wolffa	na	przewód		Müllera,	co	zwykle	prowadzi	
do	zdwojenia	macicy	i	pochwy	oraz	niedrożności	pochwy	po	
tej	samej	stronie	co	agenezja	nerki.	
 
Rycina 3. Obrazowanie MRI macicy dwurożnej – (typ IV wg klasyfikacji AFS). 
Strzałka pokazuje częściowe zespolenie rogów macicy w jej dolnej części.  
Kąt zawarty pomiędzy oboma rogami macicy jest zbliżony do 180°.
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	 Objawy	kliniczne	i	wady	stwierdzane	u	pacjentek	z	tej	grupy	
to:
A)	 duży	krwiak	niedrożnej	pochwy,
B)	 pseudotorbiele	Gärtnera	na	przednio-bocznej 
	 	 ścianie	pochwy,
C)	 częściowa	 reabsorpcja	 przegrody	 między 
	 		 pochwowej	widoczna	jako	otwór	na	przednio- 
	 	 bocznej	ścianie	pochwy,	który	umożliwia
	 dostęp	do	narządów	rodnych	od	strony
		 agenetycznej	nerki.	
D)		 jednostronna	agenezja	pochwy	lub	pochwy 
	 		 i	szyjki	macicy	występująca	po	stronie 
		 	 agenetycznej	nerki,	przy	braku	komunikacji,
	 lub	z	zachowaną	komunikacją	pomiędzy		
	 	 trzonami.
3.	Izolowane	anomalie	„müllerowskie”	dotyczące:
A)		 przewodów	Müllera:		
	 należą	do	nich	często	występujące	wady	 
	 	 rozwojowe	macicy,	takie	jak:	 
	 	 macica	jednorożna	(zwykle	z	rogiem 
			 	 szczątkowym),	dwurożna,	przegrodzona	lub 
	 	 podwójna,
B)			 guzka	Müllera:		
	 atrezja	 szyjkowo-pochwowa	 oraz	 anomalie	 
	 	 odcinkowe,	 takie	 jak:	 poprzeczna	 przegroda	 
	 	 pochwy,
C)		 zarówno	przewodów	jak	i	guzka	Müllera
		 (jedno-	lub	obustronne)	 
	 	 Zespół	Mayer-Rokitansky-Küstner-Hauser
4.	 Wady	rozwojowe	zatoki	moczowo-płciowej:	 
anomalie	kloaczne	i		inne.
5.	 Kombinacje	wad	rozwojowych	przewodów	Wolffa,	Müllera	
oraz	anomalii	kloaki.	
Zaburzenia rozwojowe przewodów Müllera 
– aspekty psychologiczne 
Z	praktycznego	punktu	widzenia	niezwykle	istotne	jest	właś-
ciwe	poinformowanie	pacjentki	o	ewentualnych	konsekwencjach	
zdrowotnych	i	prokreacyjnych	wynikających	z	konkretnej	wady	
rozwojowej.	Nieumiejętnie	przekazana,	zła	 informacja	u	młod-
szych	dziewcząt	przede	wszystkim	budzi	strach	o	życie	i	zdro-
wie,	u	starszych	dodatkowo	pomniejsza	satysfakcję	z	własnego	
ciała,	niesie	za	sobą	trudności	psychologiczne	głównie	związane	
z	zaspokojeniem	potrzeb	psychospołecznych	takich	jak	atrakcyj-
ność	czy	kobiecość.	
U	dziewcząt	w	okresie	 dojrzewania	wzrasta	 zainteresowa-
nie	własnym	wyglądem	i	funkcjonowaniem	ciała	stąd	też	infor-
macja	o	nieprawidłowościach	powoduje	negatywny	stosunek	do	
własnej	 osoby,	 obniża	 samoocenę,	 powoduje	 negatywne	 stany	
emocjonalne	i	negatywnie	wpływa	na	stosunki	interpersonalne.	
Pacjentki,	 które	 w	 niedalekiej	 przyszłości	 zamierzają	 założyć	
rodzinę,	początkowo	są	zszokowane.	Pojawia	się	 lęk,	poczucie	
mniejszej	wartości.	Kobiety	 te	 często	 rezygnują	 	 z	 aktywności	
życia	społecznego,	popadają	w	depresję,	obniża	się	ich	satysfak-
cja	z	życia	i	jakość	życia.	
Tymczasem	 obecnie,	 dzięki	 lepszym	 możliwościom	 diag-
nostycznym	i	terapeutycznym	wiele	wad	może	być	skorygowa-
nych.	Kompetentne	poinformowanie	pacjentki	o	możliwościach	
leczenia	 prowadzącego	 do	 ustąpienia	 dolegliwości	 bólowych,	
prawidłowego	miesiączkowania,	dającego	satysfakcję	współży-
cia	seksualnego	oraz	zajścia	w	ciążę	 i	 jej	donoszenia	zdecydo-
wanie	poprawia	 jej	 samopoczucie,	daje	nadzieję	 	 i	 pozytywnie	
motywuje	do	 leczenia.	Pacjentki	z	perspektywą	długotrwałego,	
kilkuetapowego	 leczenia,	 których	 szanse	 na	 	 satysfakcjonujące	
współżycie	seksualne,	zajście	w	ciążę	czy	jej	donoszenie	są	nie-
wielkie	potrzebują	wsparcia	rodziny,	partnera	życiowego	i	psy-
chologa	[8,	60].	
Zaburzenia rozwojowe przewodów Müllera 
a niepowodzenia prokreacyjne
Pierwotne	 szacowane	 ryzyko	 niepowodzeń	 położniczych	
w	poszczególnych	typach	wad	(bez	zastosowania	jakiejkolwiek	
interwencji	 chirurgicznej)	 przedstawiono	 w	 sposób	 zbiorczy	
w	tabeli	II.
Z	przedstawionych	w	tabeli	II	danych	jednoznacznie	wynika	
że	w	żadnym	typie	wady	ryzyko	niepowodzeń	położniczych	nie	
wynosi	100%	i	taką	informację	należy	przekazywać	pacjentkom.	
Typ	VII	wad	 rozwojowych	 (wady	 spowodowane	wewnątrzma-
ciczną	ekspozycją	na	diethylostilbestrol)	ma	już	jedynie	znacze-
nie	historyczne	ponieważ	specyfik	ten	od	wielu	lat	nie	jest	stoso-
wany	w	terapii	poronień	zagrażających.	
Leczenie – uwagi ogólne
Z	praktycznego	punktu	widzenia,	wszystkie	zabiegi	przepro-
wadzane	u	pacjentek	z	zaburzeniami	rozwojowymi	przewodów	
Müllera	dzieli	się	na	3	typy	[7]:
•	Typ	I		 –	 Zabiegi	 chirurgiczne	 wykonywane	 w	 celu	
zlikwidowania	nasilonych	dolegliwości	bólowych,	
uniemożliwiających	 normalne	 funkcjonowanie	
(poprzeczna	 przegroda	 pochwy,	 agenezja	 szyjki	
Tabela II. Średnie szacowane ryzyko pierwotnych niepowodzeń położniczych w poszczególnych typach wad, wg klasyfikacji AFS [43]. 
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macicy,	 róg	 szczątkowy	 niekomunikujący	
z	czynnym	funkcjonalnym	endometrium,	pochwa	
szczątkowa	niekomunikująca	połączona	z	macicą	
podwójną,	zarośnięta	błona	dziewicza	przy	czym	
ostatnia	 patologia	 nie	 mieści	 się	 w	 klasyfikacji	
AFS,	 ponieważ	 błona	 dziewicza	 nie	 powstaje	
z	przewodów	Müllera).
•	Typ	II		 –	 Zabiegi	 chirurgiczne	 przeprowadzane	 w	 celu	
poprawienia	jakości	życia	kobiety	–	wytwarzanie	
neopochwy	u	pacjentek	z	zespołem	RMKH.
•	Typ	III		 –	Zabiegi	chirurgiczne	wykonywane	w	przypad-
ku		niepowodzeń		położniczych	–	histeroskopowe	
usuwanie	 przegrody	 u	 pacjentek	 z	 grupy	V	 wg	
klasyfikacji	AFS	oraz	klasyczna	brzuszna	metro-
plastyka	u	pacjentek	z	grupy	IV	i/lub	III.
Wnioski
Zaburzenia	rozwojowe	struktur	powstających	z	przewodów	
Műllera	 stanowią	 istotny	problem	kliniczny.	Pomimo	wprowa-
dzenia	systemu	kwalifikującego	poszczególne	wady	oraz	więk-
szych	 możliwości	 diagnostycznych	 ciągle	 część	 pacjentek	 nie	
jest	 leczona	w	 sposób	 optymalny.	 Przed	 podjęciem	decyzji	 te-
rapeutycznych	 o	 ewentualnym	 leczeniu	 chirurgicznym	 należy,	
oprócz	 badania	 klinicznego,	 przeprowadzić	 szczegółową	 diag-
nostykę	obrazową	(MRI,	USG).	Tym	sposobem	można	uniknąć	
wykonywania	 zabiegów	 nie	 przynoszących	 pacjentkom	 poten-
cjalnych	korzyści.	
Najbardziej	kontrowersyjną	kwestią	jest	sposób	postępowa-
nia	u	pacjentek	z	agenezją	szyjki,	ponieważ	brak	 jest	w	chwili	
obecnej	konsensusu,	co	do	sposobu	postępowania	u	kobiet	z	taką	
wadą.	
Wydaje	się,	że	istotnym	kryterium	pozwalającym	na	podjęcie	
decyzji	o	próbie	wytworzenia	anastomozy	maciczno-pochwowej	
jest	średnica	szyjki	macicy	wynosząca	2cm	lub	więcej.	
Uwagi praktyczne
1.		Myśl	 zawsze	 o	 zaburzeniach	 rozwojowych	 jeżeli	
u	dziewczynki	w	okresie	pokwitania	występują	cykliczne	
dolegliwości	 bólowe	 towarzyszące	 krwawieniom	
miesięcznym,	 lub	 gdy	 krwawienie	 nie	 występuje	
pomimo	prawidłowo	rozwiniętych	drugorzędowych	cech	
płciowych	 (gruczoły	 piersiowe,	 owłosienie	 pachowe	
i	łonowe).
2.		Prawidłowa	diagnostyka	oparta	 jest	o	badanie	kliniczne	
oraz	badania	obrazowe	(USG	i	MRI)	–	szczególnie	przed	
podejmowaniem	decyzji	o	leczeniu	operacyjnym.
3.		Rozpoznanie	 określonej	 wady	 nie	 jest	 jednoznaczne	
z	prawdopodobieństwem	niepowodzeń	prokreacyjnych.
4.		Rzeczowe	 wyjaśnienie	 istoty	 schorzenia	 oraz	 jego	
potencjalnych	 skutków	 zdrowotnych	 i	 prokreacyjnych	
a	także	właściwe	wsparcie	psychologiczne	mają	kluczowe	
znaczenie	 dla	 dobrostanu	 psychicznego	 i	 samooceny	
pacjentki	dotkniętej	schorzeniem.
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